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D l E T E R L E , P.. B o T T E R M A N N , P., D l R R , E., F AHLBUSCH, R., H A M E L M A N N , H . , 
K L U G E , F., SCHWARZ , K. , SCRIBA , P. C. ( I I . Med. Klinik, Chirurg. Kl in ik und 
Neurochirurg. Kl in ik Univ. München): Akutes Auftreten eines Ciishing-Syndronis 
bei Akromegalie 
I m November 1968 wurde uns ein 36jähriger Patient wegen, einer seit 1963 
bekannten Akromegalie aus dem Krankenhaus Landshut (Prof. Landes) über-
wiesen. Der Patient war dort im September 1968 wegen eines plötzlich aufge-
tretenen Ascites und eines bis zu diesem Zeitpunkt nicht bekannten Diabetes 
mellitus eingewiesen worden. Nach Ausschwemmung des Ascites, für den sich 
weder eine Lebererkrankung noch eine Herzinsuffizienz (keine Kardiomegalie bei 
Akromegalie!) ergab und nach Einstellung des Diabetes mit Insulin kam der 
Patient an unsere Klinik . Neben den typischen akromegalen Zügen und einer 
Kyphoskoliose fand sich eine beträchtlich erweiterte Sella. Die STH-Spiegel 
waren im Nüchternzustand stark erhöht und durch Glucoseinjektion nicht zu 
siipprimieren. Da der Patient über nicht zu objektivierende Visusstörungen 
klagte, wurde die Hypophysektomie geplant. 
Nach einem Weihnachtsurlaub, kurz vor der geplanten Operation, entwickelte 
sich im Januar 1969 erneut ein massiver Ascites ohne Beinödeme mit begleitender 
schwerer hypokaliämischer Alkalose (K+: J ,4 mval, PICO 3 ~: 46 mval, s. Abb. 1). 
Der Patient wurde hochgradig adynam und die Muskulatur atrophierte rasch. Er 
war schließlich nicht mehr in der Lage, sich selbständig aus dem Bett zu erheben. 
Gleichzeitig verschlechterte sich der Diabetes mellitus, so daß die Insulindosis 
innerhalb weniger Tage von 12 auf 44 E/d erhöht werden mußte (Abb. 1). Schließ-
lich bildete sich innerhalb von 3 Tagen ein typisches Mondgesicht heraus (Abb. 2). 
Die fluorimetrische Bestimmung der sog. 11-OHCS [1] ergab wegen gleichzeitiger 
Spironolactonetherapie nicht meßbar hohe Werte. Das sog. freie 3H-Cortisol 
war jedoch mit 31,4% bzw. 24,4% nach 20stündigem Spironolactoneentzug 
deutlich erhöht (Normalbereich: 10,3 ± 2,45% nach 2). Die biologische Bestim-
mung der ACTH-Spiegel im Plasma [3] erbrachte mit einem Mittelwert von 
0,225 mE/ml um ca. zwei Zehnerpotenzen erhöhte Werte. Die ungewöhnlich hohen 
ACTH-Spiegel ließen uns bei dem Hypercorticismus mit Mineralocorticoidexzeß 
911 
(hypokaliämische Alkalose mit Ascites) und G-lucocorticoidsyndrom bei der gleich-
zeitig beschleunigten Senkung in erster Linie an einen malignen Tumor mit 
ektopischer ACTH-Bildung denken. Wegen der rapiden Verschlechterung des 
Patienten ließen wir deshalb am 31. Januar 1969 unter diesem Verdacht eine 
Notadrenalektomie durchführen. Die beiden adenomatös hyperplastisehen 
Nebennieren (19 und 20 g) wurden entfernt. Bei der von ventral durchgeführten 
Operation ergab sich kein Anhalt für ein intraabdominelles Malignom. 
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Abb. 1. Klinischer Verlauf während der Entwicklung des akuten Hypercorticismus. Angegeben sind die Behand-
lung mit Insulin, Kaliumzufuhr, Iatropur, Aldactone, die mittleren Blutzuckertageswerte (Kreise) sowie die Serum-
spiegel von Kalium (Vierecke) und Bicarbonat (Dreiecke). Der untere Bildabschnitt zeigt die Urinmengen (weiße 
Säulen), die Glucose- (schwarze Säulen) und die Kaliumausscheidung (schraffierte Säulen) pro 24 Std. Das Mond-
gesicht (s. Abb. 2) entwickelte sich vom 17.1. bis zum 20.1. 69 innerhalb von 3 Tagen 
Postoperativ kam es zu einer erstaunlichen Besserung des Patienten. Der 
Ascites bildete sich zurück, die hypokaliämische Alkalose wurde normalisiert, 
der Diabetes mellitus ging in ein latentes Stadium zurück und die Adynamie 
besserte sich. Nach der Entlassung im März 1969 nahmen wir den Patienten im 
Juli 1969 erneut auf. Sämtliche Befunde hatten sich normalisiert, so daß der Ver-
dacht auf einen malignen Tumor fallen gelassen werden konnte. Die STH-Spiegel 
waren aber nach wie vor erhöht (um 100 [ig/ml) und durch Glucoseinjektion nicht 
zu supprimieren. Wegen einer beginnenden Gesichtsfeldeinschränkung verlegten 
912 
wir den Patienten in die Neurochirurgische Klinik, wo am 5. Juli 1969 ein großer, 
derbbröckeliger Tumor entfernt wurde, der das Chiasma bereits komprimierte. 
Der Patient überstand auch diesen Eingriff gut. Bemerkenswert ist, daß auch 
nach der „Hypophysektomie" die STH-Spiegel weiterhin stark erhöht blieben. 
Dies zeigt, daß dieser große Hypophysentumor unvollständig entfernt wurde. 
Der Patient steht jetzt zu einer Reoperation an. 
Diskussion 
Bei unserem Patienten handelte es sich um einen Hypophysentumor mit dem 
außerordentlich seltenen Zusammentreffen von STH-(Akromegalie) und ACTH-
Sekretion (M. Gushing). Die für das Cushing-Syndrom ungewöhnlich hohen 
ACTH-Spiegel können die Besonderheiten dieses Falles von Hypercorticismus 
erklären. Sie führten zu dem Bild des Mineralocorticoidexzesses mit schwerer 
hypokaliämischer Alkalose bei gleichzeitigem Glucocorticoidsyndrom [11]. Diese 
Kombination wird häufig beim ektopischen ACTH-Syndrom beobachtet [4, 5], 
an das auch wir differentialdiagnostisch längere Zeit dachten. Nachdem es dem 
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Abb. 2. Gesicht des Patienten S. J . , 12 Tage nach der Einweisung wegen Akromegalie, während des akuten 
Hypercorticismus 10 Tage nach Ausbildung des Mondgesichtes und knapp 4 Wochen nach der beiderseitigen 
Adrcnalcktomie 
Patienten 15 Monate nach Adrenalektomie und 9 Monate nach Hypophysektomie 
gut geht, muß jedoch das gesamte Krankheitsbild auf einen gleichzeitig STH- und 
ACTH-produzierenden Tumor zurückgeführt werden. Histologisch handelt es sich 
bei derartigen Tumoren meist um Mischtypadenome. Eine histologische Differen-
zierung konnte in unserem Falle nicht erfolgen, da trotz der anscheinend voll-
ständigen Hypophysektomie nur nekrotisches Gewebe zur Untersuchung kam. I n 
der Literatur existieren nur vereinzelt Mitteilungen über die gleichzeitige Hyper-
sekretion mehrerer Hormone aus einem Hypophysentumor [6, 7]. Über eine 
erhöhte Sekretion von Nebennierenrindenhormonen bei der Akromegalie wurde 
zwar häufiger berichtet [7, 8, 9], jedoch ist das klinische Bild einer aktiven 
Akromegalie mit einem M. Cushing außerordentlich selten. [10]. 
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